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RESUMO 


A Síndrome de Marfan é uma doença genética, autossômica dominante, causada por de- 
feitos na glicoproteína fibrilina-l. As manifestações da doença ocorrem em vários sistemas, 
especialmente ocular, esquelético, cardíaco, aórtico, pulmonar e cutâneo. As maiores 
causas de morbimortalidade nesses pacientes são a dissecção aórtica e a insuficiência 
cardíaca congestiva. Durante a gravidez o estado circulatório hiperdinâmico e a inibição 
da deposição de colágeno e elastina pelo estrógeno aumentam significativamente o risco 
de dissecção de aorta. Nesses casos, o abortamento terapêutico deve ser considerado para 
que a gravidez não coloque em risco a vida de pacientes portadores dessa síndrome. 


Palavras-chave: Síndrome de Marfan; Aneurisma Aórtico; Aborto. 


ABSTRACT 


The Marfan syndrome is a genetic autosomal dominant disorder caused by defects in the 
glycoprotein fibrillin-l. The manifestations of disease occur in various systems, especially 
ocular, skeletal, cardiac, aortic, pulmonary and cutaneous. The major causes of morbidity 
and mortality in these patients are aortic dissection and congestive heart failure. During preg- 
nancy, the hyperdynamic circulatory status and inhibition of collagen and elastin by estrogen 
significantly increase the risk ofaortic dissection. In such cases, therapeutic abortion should 
be considered for that pregnancy does not endanger the lives of patients with this syndrome. 


Key words: Marfan Syndrome; Aortic Aneurysm; Abortion. 


INTRODUÇÃO 


A síndrome de Marfan é uma doença hereditária do tecido conectivo, autos- 
sômica dominante e causada por mutações no gene da fribilina-l (FBNI). Sua 
incidência é de um em 9.800 pessoas e aproximadamente 26% dos casos não 
possuem história familiar positiva, sendo resultado de nova mutação. 

O diagnóstico é essencialmente clínico e as principais manifestações da sín- 
drome incluem alterações no sistema músculo-esquelético, ocular e cardiovas- 
cular. As alterações cardiovasculares mais comuns são prolapso ou regurgitação 
mitral, dissecção e dilatação da raiz da aorta com insuficiência aórtica. 

Está associada a elevados índices de morbimortalidade e, quando na gra- 
videz, o risco torna-se ainda mais alto, geralmente associado à dilatação e à 
dissecção da raiz da aorta. O risco de dissecção da aorta na gravidez está au- 
mentado e pode ser resultado da inibição da deposição de colágeno e elastina 
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na aorta pelo estrogênio, assim como pelo estado 

circulatório hiperdinâmico próprio da gestação. 
Este artigo relaciona a síndrome de Marfan à gravi- 

dez, às suas complicações e ao seu manejo adequado. 


MATERIAL E MÉTODO 


A consulta de artigos foi realizada nas bases 
de dados MEDLINE/PubMed, Lilacs e SciElo, por 
intermédio dos descritores: “Marfan Syndrome” e 
“pregnancy”. Foram avaliados todos os artigos pu- 
blicados nas línguas inglesa e portuguesa e algu- 
mas referências desses artigos. 


DISCUSSÃO 


A síndrome de Marfan permanece, na maioria 
dos casos, sem diagnóstico até a gravidez, só sen- 
do reconhecida após o desenvolvimento de com- 
plicações. A gestação associa-se ao risco aumen- 
tado de dissecção de aorta, provavelmente pelas 
modificações hemodinâmicas e à diminuição na 
quantidade de mucopolissacárides e fibras elásti- 
cas nem sua parede por efeito hormonal. 

As informações sobre morbimortalidade devem 
ser discutidas com os casais que desejam engra- 
vidar e que a mulher é portadora de síndrome de 
Marfan. Observa-se a taxa de dissecção de aorta em 
3% das mulheres com síndrome de Marfan, sendo de 
1 e 10% naquelas com diâmetro aórtico inferior e su- 
perior a 40 mm ou com rápida dilatação ou dissecção 
prévia da aorta ascendente, respectivamente.!! Espe- 
ra-se que 24% das pacientes necessitarão de correção 
cirúrgica profilática, sendo que a taxa de mortalida- 
de é mais alta naquelas que precisam se submeter à 
operação de urgência ou emergência. As principais 
complicações incluem arritmias, dissecção ou rup- 
tura aórtica, insuficiência cardíaca devido à doença 
valvar mitral, endocardite e hemorragia cerebral ou 
medular. À dissecção aórtica, embora rara, também 
é relatada em mulheres com aorta de tamanho nor- 
mal. A gravidez sem intercorrências não pode ser 
garantida às portadoras da síndrome de Marfan, fato 
diretamente relacionado aos aspectos médico-legais 
do abortamento terapêutico. O diâmetro aórtico cor- 
rigido pela superfície corporal da paciente é mais 
sensível em prever esses eventos do que o diâmetro 
aórtico tomado isoladamente, de forma que são de 
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alto risco de alargamento ou dissecção associada à 
gravidez quando possuem pelo menos 25 mm/m?. 

A transmissão da doença é de pelo menos 50%.%º 
e formas graves podem ocorrer em filhos de mães 
com doença relativamente branda, além de associar- 
-se a alta taxa de complicações obstétricas, como 
parto prematuro e ruptura prematura de membranas. 

O acompanhamento com exames complementares 
é recomendado e inclui ecocardiogrma (com mensu- 
ração do diâmetro aórtico) e holter eletrocardiograma. 

Os beta-bloqueadores têm sido usados com resul- 
tados favoráveis durante a gravidez, apesar de seus po- 
tenciais efeitos adversos para o feto, como crescimento 
intrauterino restrito, bradicardia, hipoglicemia, hiperbi- 
lirrubinemia e apneia ao nascimento. Sua ação baseia- 
-se na redução do crescimento da raiz da aorta e das 
taxas de regurgitação aórtica, dissecção aórtica, cirur- 
gias cardiovasculares, insuficiência cardíaca congesti- 
va e morte. Os beta-bloqueadores não seletivos, como o 
propranolol, não são ideais porque bloqueiam os efeitos 
inibitórios da epinefrina sobre a atividade miometrial. 
Os beta-bloqueadores seletivos BI são preferíveis duran- 
te a gravidez devido aos relatos de baixo peso ao nasci- 
mento com o uso de atenolol.”º O metoprolol pode ser 
benéfico e a sua dose deve ser ajustada para reduzir a 
frequência cardíaca de repouso da grávida em pelo me- 
nos 20%. Há relatos”, entretanto, de morte súbita arrítmi- 
ca, apesar da terapia com beta-bloqueador em três de 
70 pacientes com prolapso valvar mitral e dilatação ven- 
tricular esquerda, bem como complexos de taquicardia 
ventricular na monitorização por holter de 24 horas. 

O tratamento cirúrgico deve ser profilático em ca- 
sos de dilatação aórtica acima de 50 mm!º!! e também 
em mulheres que planejam gravidez ou que possuem 
diâmetro da aorta superior a 47 mm e planejam engra- 
vidar. À conduta profilática, nestes casos, decorre do 
elevado risco associado à cirurgia de urgência, diante 
de dissecção da aorta na vigência da gravidez. Em 
pacientes com diâmetro aórtico inferior a 50 mm, a 
intervenção cirúrgica pode ser considerada em casos 
de rápido crescimento ou de história familiar de dis- 
secção prematura de aorta ou de regurgitação aórtica 
pelo menos moderada. O desenvolvimento progressi- 
vo da aorta de mais de 10 mm durante a gravidez re- 
quer também conduta cirúrgica eletiva, antes ou após 
o aborto terapêutico. O parto vaginal é seguro em 
paciente com síndrome de Marfan sem comprometi- 
mento cardiovascular importante e diâmetro aórtico 
normal (< 40 mm).!34 Para minimizar o estresse do tra- 
balho de parto, devem ser usadas anestesia epidural 
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para reduzir a dor e fórceps de alívio ou o vácuo-ex- 
trator para encurtar a segunda etapa do trabalho de 
parto. À avaliação anestésica deve ser realizada antes 
do parto porque 70% das pacientes com síndrome de 
Marfan possuem ectasia dural lombossacra. A pres- 
são arterial sistêmica sistólica e diastólica aumenta 
muito durante as contrações uterinas e a dor,º o que 
deve ser previsto e evitado com anestesia epidural, 
beta-bloqueadores e vasodilatadores. A necessidade 
de realização de reparo aórtico eletivo nos estágios 
finais da gravidez deve ser realizado, se possível, após 
o parto; e, se urgente, a cesariana deve ser seguida do 
reparo indicado.!º20 


CONCLUSÃO 


A associação de síndrome de Marfan com a gravi- 
dez agrega elevado risco de dissecção da aorta e risco 
materno-fetal de perder a vida. A legislação brasileira, 
apesar de tratar o abortamento como crime, permite 
a sua realização de forma terapêutica quando coloca 
em risco a vida da gestante. Todo cuidado deve ser 
providenciado para que a gravidez não coloque em 
risco a vida de pacientes com síndrome de Marfan. 
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